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Aspectos clínico-terapéuticos del onfalocele neonatal

G. D. Coto; A. del Molino; M. Arce; M. S. Espías* y M. Crespo

Resumen: Se comentan los resultados obtenidos en el estudio de una serie de 20 casos 
de onfalocele observados en un período de 10 años. La frecuencia se ha estimado en 
1,3/10.000 recién nacidos vivos. Se observaron anomalías congénitas asociadas en el 
60 % de los casos, destacando entre ellas la malrotación intestinal y las cardiopatías con­
génitas. En el 85 % de los casos pudo realizarse cierre primario en la intervención. La 
mortalidad (25 %) fue inferior a la comunicada por otros autores. PALABRAS CLAVE: On- 
FALOCELE. MALROTACIÓN INTESTINAL..

CLINICOTHERAPEUTICAL ASPECTS OF NEONATAL OMPHALOCELE. (Summary): 
A review of the results obtained during a 10 year period treating omphalocele are pre­
sented. Its incidence has been estimateed in 1,3/10.000 newborns. Associations with ot­
her congential anomalies were present in 60 % of cases, in special, intestinal malrota- 
tion and congenital cardiophaties. In the 85 % of cases, primary closure could be reali- 
zied at surgery. Mortality rate (25 %) was considered inferior in respect to other refe­
rences. Key words: Omphalocele. Intestinal malrotation.

Introducción

El onfalocele se define como una her- 
niación de las visceras abdominales en la 
base del cordón umbilical, principalmente 
del intestino y frecuentemente de otros ór­
ganos abdominales. El defecto es central y 
de tamaño variable. Las visceras están cu­
biertas por un saco membranoso o sus res­
tos, en cuyo vértice se inserta el cordón 
umbilical.

Duhamel (1), considera esta malforma­
ción como una inhibición en el incurva­
miento del disco embrionario. Entre la se­
gunda y la cuarta semana de la vida del 
embrión, este disco se incurva cefálica, 
caudal y lateralmente, uniéndose en la ca­

ra ventral a nivel del futuro anillo umbili­
cal, a través del cual pasa el saco vitelino 
que aloja el intestino medio, hasta la déci­
ma semana del desarrollo embrionario en 
que éste retorna al interior de la cavidad 
abdominal. Posteriormente las curvaturas 
corporales irán cerrando de manera lenta y 
progresiva la pared abdominal y el pedícu­
lo de fijación irá disminuyendo de diáme­
tro hasta transformarse en el cordón umbi­
lical. El onfalocele se produciría como 
consecuencia de la detención del desarro­
llo de las curvaturas laterales, siendo el 
defecto tanto mayor cuanto más precoz 
sea ésta. Cuando además se asocia la de­
tención del incurvamiento cefálico se pro­
duce el síndrome de pentalogía, que in-
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cluye el onfalocele toracoabdominal, ecto­
pia cordis, anomalías cardiacas y defectos 
del esternón y diafragma. Si, por el con­
trario, se asocia al desarrollo insuficiente 
del incurvamiento caudal, se puede pro­
ducir una fisura vesicointestinal, que in­
cluye extrofia vesical, agenesia del intesti­
no distal y fístula colovesical.

El objeto de este trabajo es comunicar 
los resultados obtenidos con el estudio de 
una serie de 20 casos de onfalocele atendi­
dos en nuestro (hospital) entre el uno de 
enero de 1975 y el 31 de diciembre de 
1984, comparándolos con los observados 
por otros autores recientemente.

Tabla I. ONFALOCELE. ANOMALIAS 
ASOCIADAS

Digestivas:
—Malrotación intestinal . . . .
—Lóbulo hepático accesorio .

Cardiacas:
—Coartación de aorta..........
—Estenosis aórtica.................
—Arritmia extrasistólica . ...

Cromosomopatías :
—Trisomía 18 .......................
—S. Polimalformativo ........

Otras:
—Facies asimétrica...............
—Macrocefalia.......................
—Hernia inguinal bilateral .

4
1

(20 %) 
(5 %)

(5 %)
(5 %)
(5 %)

(5 %)
(10 %)

(5 %)
(5 %)
(5 %)

1
1
1

1
2

1
1
1

II. Resultados Total 14* (70 %)

De los 20 casos estudiados, 13 proce­
dían de otros centros hospitalarios de la 
región y los 7 restantes habían nacido en 
la Maternidad de nuestro hospital. Duran­
te este tiempo hubo alrededor de 54.000 
recién nacidos vivos en nuestro centro, lo 
que supone una incidencia de 1,3/10.000 
recién nacidos vivos.

Estaban afectos 13 varones y 7 hem­
bras, siendo la relación V/H de 1,7/1. El 
20 % de los pacientes eran pretérmino y 
el 10 % de bajo peso para la edad gesta- 
cional, siendo los restantes, a término de 
peso adecuado.

Se observaron anomalías coexistentes 
en 12 casos (60 %), que se resumen en la 
tabla I. Las alteraciones más frecuentes 
fueron las del aparato digestivo, que se 
observaron en el 25 % de los pacientes: 
Defectos de la rotación intestinal en 4 ca­
sos (20 %), uno de ellos en un paciente 
portador de trisomía-18, y en el caso res­
tante se trataba de un niño con lóbulo he­
pático accesorio, asociado a coartación de 
aorta. En ningún caso se observó atresia 
intestinal.

* El RN con lóbulo hepático accesorio era por­
tador de la coartación de aorta. Un caso de malrota- 
ción correspondía a la Trisomia-18.

En tres pacientes (15 %) se observó 
anomalía cardiaca asociada: La coartación 
de aorta ya referida, una estenosis aórtica 
y un caso de arritmia extrasitólica con so­
brecarga de aurícula y ventrículo derecho. 
En dos casos (10 %) se trataba de síndro­
me polimalformativo, con malformaciones 
craneoencefálicas, cardiopatía congénita y 
otras anomalías no incluidas en los aparta­
dos anteriores.

Finalmente, tres pacientes presentaban 
malformaciones diversas: Uno de ellos asi­
metría facial con un gran onfalocele que 
incluía todas las visceras abdominales, el 
segundo una macrocefalia y el tercero her­
nia inguinal bilateral.

El tamaño del defecto fue muy varia­
ble (X = 5,8 cms., rango: 2-15).

El tratamiento quirúrgico empleado 
consistió en el cierre primario en el 85 % 
de los casos. En dos pacientes (10 %) se
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realizó cierre por etapas y el caso restante 
no fue intervenido por tratarse de un sín­
drome polimalformativo grave, que falle­
ció a las pocas horas. El postoperatorio no 
planteó problemas graves en la mayoría de 
los casos. Los pacientes permanecieron con 
dieta absoluta y perfusión intravenosa una 
media de 4,2 días con un rango de 1-16 
días. En 6 pacientes hubo necesidad de re­
currir al empleo de alimentación parente­
ral total o parcial con una duración media 
de 7 días y un rango de 2-16 días.

Fallecieron 5 pacientes (25 %). Uno 
de ellos presentaba un gran onfalocele (12 
cms), siendo intervenido con cierre prima­
rio, complicándose con peritonitis y siendo 

exitus en el cuarto día del postoperatorio. 
El segundo, presentaba un gran onfalocele 
con un defecto de 13 cms. muriendo a los 
23 días de la intervención de una compli­
cación neurológica (meningitis). Un pa­
ciente con trisomía 18, falleció en el tercer 
día del postoperatorio. El cuarto exitus se 
trataba de un síndrome polimalformativo 
con gran onfalocele que falleció en el qui­
rófano y el caso restante era un neonato 
con malformaciones muy graves que no 
fue operado, muriendo el primer día de 
vida.
En la tabla II se resume el tratamiento 
empleado y los índices de mortalidad en 
relación con otras series.

Tabla II. ONFALOCELE. TRATAMIENTO QUIRURGICO E INDICE DE MORTALIDAD

TRATAMIENTO SEGUIDO GROSFELD (5) SEASHORE (6) GANTY (13) NOSOTROS

Sin tratamiento . . . 
Cierre primario . . . 
En etapas (Silastic) 
Colgajos de piel . .

3
30

9
5

(6,3 %) 
(63,8 %) 
(19,1 %) 
(10,6 %)

5
21

8
1

(14,3 %)
(60,0 %)
(22,8 %)
(2,9 %)

0
16

2
1

(0,0 %) 
(84,2 %) 
(10,5 %)

(5,2 %)

1
17

2
0

(5,0 %) 
(85,0 %) 
(10,0 %)
(0,0 %)

Totales 47 (100,0 %) 35 (100,0 %) 19 (100,0 %) 20 (100,0 %)

EXITOS 13 (27,6 %) 15 (42,8 %) 6 (31,5 %) 5 (25,0 %)

III. Comentarios

La incidencia de onfalocele observada 
en nuestra serie fue inferior a la referida 
por otros autores, que oscila entre 
3,1/10.000 recién nacidos vivos en la serie 
de Me KEOWN y cois. (2) y el 1,5/10.000 
neonatos vivos, comunicado por JARCHO 
(3) y M. Frías y cois. (4).

En lo que se refiere a la distribución 
por sexos, en todas las series hay un pre­
dominio de varones, siendo la relación 
varón / hembra observada por nosotros 
(1,7/1) similar a la de GROSFELD y cois. 
(5) y superior a la de SEASHORE (6) que 

fue de 1,5/1 y a la de Lindham (7) que 
fue de 1,4/1.

En nuestra serie la incidencia de pre- 
maturidad (20 %) fue inferior a la obser­
vada por otros autores que se sitúa por en­
cima del 30 % (5,6).

Las anomalías asociadas fueron simila­
res a las descritas en otras series, si bien 
cabe destacar, la ausencia de algún síndro­
me de Wiedeman-Beckwith, entre nues­
tros pacientes, situación citada como bas­
tante frecuente por otros autores (5,6,8). 
Las malformaciones gastrointestinales y 
cardiovasculares son las que más frecuen­
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temente se asocian a onfalocele y así, 
Seashore (6) encuentra anomalías digesti­
vas en el 31,3 % de sus pacientes, mien­
tras que Mabogunje y cois. (8) las descri­
ben en el 14 %. Entre las cardiovasculares 
la incidencia es muy variable, oscilando 
entre el 52 % que citan Mayer y cois. (9) 
y el 20-25 % que citan otros autores (5, 
6, 8, 10). Las anomalías cromosómicas 
más frecuentemente relacionadas con on­
falocele son las trisomías 13 y 18, cuya fre­
cuencia oscila entre el 8 y el 20 % (5, 6, 
8, 10, 11), aunque en nuestra serie sólo se 
observó una trisomía 18 en un caso (5%). 
En el onfalocele no hay factores genéticos 
conocidos que condicionen su aparición 
(6, 12).

El tratamiento de elección es siempre 
quirúrgico, siendo el cierre primario la 
técnica más ampliamente utilizada (5, 6, 
12, 13). En los casos en que el tamaño del 
onfalocele no permita la reposición de las 
visceras en la cavidad abdominal en una 
sola intervención, se realizará el cierre por 
etapas con ayuda de hojas de silastic o 
mediante colgajos de piel (5, 6, 13). En 
nuestra serie se pudo realizar cierre prima­
rio en la mayoría de los casos (85 %), si 
bien en un caso probablemente se forzó 
mucho la intervención, ya que se trataba 
de un gran defecto y el paciente tuvo un 
postoperatorio complicado, falleciendo a 
los 4 días de peritonitis. La intervención 

debe realizarse lo más precozmente po­
sible para evitar complicaciones como la 
deshidratación por pérdida de líquidos a 
través del saco membranoso, así como la 
infección por ruptura de éste. Hasta el 
momento de la intervención se hará trata­
miento conservador, envolviendo el onfa- 
locele en gasas estériles empapadas en 
suero fisiológico, para disminuir las pérdi­
das hídricas. Así mismo, se realizará 
hidratación parenteral con aporte ade­
cuado de líquidos y electrolitos y se 
emplearán las medidas terapéuticas que 
requieran las malformaciones asociadas. 
Después de la intervención se realizará 
profilaxis antibiótica generalmente y, con 
cierta frecuencia, habrá que recurrir al 
empleo de alimentación parenteral total o 
parcial, para asegurar una nutrición ade­
cuada, de importancia vital para la recu­
peración del paciente.

La mortalidad observada en nuestra se­
rie (25 %) fue similar a la comunicada 
por MartÍNEZ-FrIas y cois. (4) y Gr0S- 
FELD y cois. (5) e inferior a la referida por 
otros autores (6, 13).

El onfalocele es una entidad que se 
acompaña frecuentemente de otras 
anomalías malformativas, las cuales, uni­
das al tamaño del defecto y a la pericia y 
los medios técnicos del equipo médico 
que se ocupe del caso, van a condicionar 
el pronóstico.
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